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Les tumeurs neuro-ectodermiques primitives ou sarcome d'Ewing sont classiquement des neoplasmes se developpant aux depends des tissus mous 
et des os. Les tumeurs neuro-ectodermiques primitives gastriques (pPNETs) sont extremement rares. Nous nous proposons, a travers le cas d'un 
patient, opere pour une tumeur gastrique, d'etudier les aspects cliniques, radiologiques, anatomopathologiques et therapeutiques des tumeurs 
neuro-ectodermiques primitives peripheriques. A notre connaissance ce patient illustre le troisieme cas de tumeur gastrique d'origine neuro- 
ectodermique decrite chez I'adulte. 
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Introduction 



Les tumeurs neuro-ectodermiques primitives appartiennent a la famille des tumeurs sarcomateuses d'Ewing qui derivent toutes de la meme cellule 
souches [1]. Les cellules de la crete neurale sont soupgonnees d'etre a I'origine de ces tumeurs. Les sites de predilections de ces sarcomes sont: la 
region paravertebrale, la paroi thoracique et les extremites distales. Plus rarement, ils se developpent aux depens du poumon, de I'uterus, des 
ovaires, des voies urinaires, du myocarde, de la glande parotide et du rein [1,2]. Le diagnostic positif des tumeurs neuro-ectodermiques primitives 
necessite la contribution de I'histopathologie, de rimmunohistochimie et de la cytogenetique. 

Patient et observation 



II s'agit d'un homme de 30 ans, sans antecedents particuliers, se plaignant de douleurs epigastriques evoluant depuis un mois dans un contexte 
d'apyrexie et de conservation de I'etat general, sans vomissement ni hemorragie digestive exteriorisee. L'examen clinique a objective une masse 
epigastrique de 9 cm de grand axe fixee au plan profond mobile par rapport au plan superficiel et indolore. La fibroscopie oesogastroduodenale a 
revele la presence d'une ulceration antropylorique de la face anterieure de 2 cm de grand axe. L'echographie abdominale a montre I'existence 
d'une masse tissulaire de 10 cm de grand axe, presentant des vegetations endokystiques et se developpant au depend de I'estomac sans ascite et 
sans image de metastase hepatique. La Tomodensitometrie (TDM) abdominale a confirme ces donnees, et a visualise la tumeur kystique avec sa 
composante tissulaire peripherique rehaussee par le produit de contraste (Figures 1 et 2). 

Biologiquement, le taux de I'antigene carcino-embryonnaire etait eleve a 9 ug/l. Le bilan d'extension realise ainsi que le bilan preoperatoire etaient 
sans particularir.es. Une gastrectomie totale, emportant la totalite de la tumeur, avec curage ganglionnaire ont ete realises (Figure 3). 

Le retablissement de la continuity a ete realise au moyen d'une anastomose oeso-jejunale sur anse en Y. Les suites operatoires ont ete simples 
avec reprise de I'alimentation au 5 4me jour. L'examen anatomopathologique de la tumeur trouvait des massifs de petites cellules contenant des 
riches noiratres, des nucleoles arrondis et ovales, un cytoplasme eosinophil et des mitoses frequentes. Ces cellules presentment une discrete 
differentiation en rosette et un stroma de nature desmoplastique. Les ganglions n'etaient pas envahis. L'immunomarquage par les anticorps 
anticytokeratine, antichromagranine, antidesmine et antisynaptophysine etait negatif. En revanche, celui par I'anticorps anti-CD99 (Mic2) etait 
fortement positif. II s'agissait done, d'une localisation gastrique d'une tumeur neuroectodermique primitive peripherique. Le geste chirurgical etant 
juge curatif, le complement chimiotherapique n'a pas ete indique. Au recul de six mois, le controle biologique et scanographique n'a pas objective 
de recidive. 

Discussion 



En janvier 2000, 1'OMS a classe Les pPNET comme appartenant au groupe des tumeurs neuroepitheliales embryonnaires e'est-a-dire developpees a 
partir de cellules germinales du tube neural [3-5]. Ces tumeurs represented moins de 1 % de tous les sarcomes. Elles predominent avant I'age de 
35 ans (75 % des cas) avec un pic de frequence entre 15 et 20 ans. Neuf cas sur dix sont de race blanche avec une legere predominance 
masculine, mais aucun facteur favorisant n'est retrouve [6]. La localisation thoracique est la plus frequente (44%) suivie des pPNET 
abdominopelviens (26%) puis des extremites (20 %) et enfin de la tete (6 %) [1]. 

A notre connaissance, notre cas serait le 3eme cas de pPNET gastrique decrit chez I'adulte [7,8]. Les signes cliniques manquent de specificite. La 
douleur abdominale ainsi que la presence d'une masse abdominale et d'une fievre sont les symptomes les plus frequents. La biologie est 
egalement non specifique. Les examens radiologiques explorent la tumeur et recherchent les metastases, localisees par ordre de frequence aux 
poumons (50 %), os (25 %), moelle (20 %), foie et cerveau [2], jugeant ainsi de la resecabilite de la tumeur primitive. D'un point de vue 
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anatomopathologie, la tumeur est multilobulaire, molle, friable. Elle est en general blanchatre avec de larges plages de necroses, des formations 
kystiques et des hemorragies intratumorales [1]. D'un point de vue microscopique, les cellules tumorales sont rondes, avec un noyau arrondi. La 
membrane nucleaire est bien distincte, avec une chromatine fine et parfois un ou deux petits nucleoles. Les mitoses sont plus ou moins frequentes. 
En general on note la presence de grains de glycogene intracytoplasmiques. La presence de rosettes ou pseudo-rosettes caracterise plus 
precisement les PNET. La plupart du temps, ces tumeurs surexpriment un antigene determine par le gene MIC2 designe sous le nom de CD99. 
Elles surexpriment d'autre part une autre proteine appelee FLU issue de la translocation entre le chromosome 22 et le chromosome 11. 

Le diagnostic de pPNET repose sur la mise en evidence d'un transcrit par technique de genetique moleculaire a savoir une RT-PCR 
(retrotranscription- polymerase chain reaction) [2,9-11]. Le traitement des PPNET est lourd et depend de la localisation, du grade histologique, et 
de la presence ou non de metastases. II inclut dans la majorite des cas une chirurgie radicale, une chimiotherapie neo-adjuvante et/ou adjuvante 
et une radiotherapie. 

Concernant notre cas, le traitement etait uniquement chirurgical. La chirurgie reglee garde une place preponderate, surtout dans les formes 
localisees. Les pPNET sont connues d'etre chimio-sensibles surtout celles resultant du transcript EWS/FLI1 et presentant une proliferation tumorale 
plus lente. Cette chimiosensibilite est prouvee suite a la reponse presque complete de 94% de patients traites par vincristine, adriamycine et 
cyclophosphamide [12]. La chimiotherapie neoadjuvante est preferable a I'adjuvante car elle permet d'evaluer la reponse tumorale au temps 
chirurgical et de decider de I'intensification eventuelle ou d'un complement radiotherapeutique. 

La surveillance postoperatoire est a la fois clinique et radiologique et se fait tous les trois mois sur trois ans puis tous les six mois sur deux ans et 
enfin tous les ans. La recidive tumorale est plus frequente durant les dix premieres annees. En cas de marge de resection insuffisante ou envahie, 
ou de forme metastasee, la radiotherapie devient necessaire. Cette derniere est delivree a une dose variant de 45 a 56 Grays et son 
fractionnement est site dependant [6,13]. 

Conclusion 



L'arsenal incluant une chirurgie de resection, une chimiotherapie neoadjuvante et adjuvante et une radiotherapie premiere, constitue actuellement 
le traitement de choix des pPNET. Cependant le diagnostic preoperatoire est souvent difficile. La survie reste mediocre ; elle varie entre 28-38% a 
2 ans et chute a 14-17% a 6 ans [14]. 
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Figures 

Figure 1: Tomodensitometrie (TDM) abdominale injectee, avant ingestion de la gastrographine, visualisant I'estomac siege d'une masse kystique 
avec une composante tissulaire peripherique. 

Figure 2: Tomodensitometrie (TDM) abdominale injectee, apres ingestion de la gastrographine, visualisant le refoulement gastro-duodenale par la 
tumeur ainsi que les bourgeons tumoraux intra-gastriques. 

Figure 3: Image preoperatoire de la tumeur gastrique avec son developpement important dans I'arriere-cavite des epiploons. 
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Figure 1 

Tomodensitometrie (TDM) abdominale injectee, avant ingestion de la gastrographine, visualisant I'estomac siege 
d'une masse kystique avec une composante tissulaire peripherique 
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Figure 2 

Tomodensitometrie (TDM) abdominale injectee, apres ingestion de la gastrographine, visualisant le 
refoulement gastro-duodenale par la tumeur ainsi que les bourgeons tumoraux intra-gastriques 
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Figure 3 

Image peroperatoire de la tumeur gastrique avec son developpement important dans I'arriere-cavite 
des epiploons 
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